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RESUMEN

La distrofia quistica duodenal es una rara complicacion del
pancreas aberrante, caracterizada por el aumento del gro-
sor de la pared duodenal, asociado a la presencia de lesiones
quisticas intraparietales. Presentamos el caso de un paciente
con distrofia quistica de la pared duodenal, ingresado por
clinica relacionada con obstruccion duodenal, en el que se
plantearon grandes problemas diagnésticos por la dificul-
tad distinguirla de los tumores en la cabeza pancreatica. La
ecoendoscopia resulté de gran utilidad para establecer un
diagnéstico definitivo, permitié la puncién-evacuacion del
contenido intraquistico y asi resolver el cuadro obstructivo.

CYSTIC DYSTROPHY OF THE DUODENAL WALL. AN
UNDERDIAGNOSED COMPLICATION IN ABERRANT
PANCREAS

Cystic dystrophy of the duodenal wall is an uncommon com-
plication of aberrant pancreas characterized by increased
duodenal wall thickness associated with intraparietal cystic
lesions. We present the case of a male patient with cystic
dystrophy of the duodenal wall, which posed major diagnos-
tic problems due to the difficulty of distinguishing this entity
from tumors of the head of the pancreas. Echoendoscopy
was useful in establishing the definitive diagnosis, allowing
puncture-evacuation of the intracystic contents with resolu-
tion of obstructive symptoms

INTRODUCCION

El péncreas aberrante o heterotépico se caracteriza por la
presencia de tejido pancredtico en una localizacién inu-
sual, habitualmente en la pared del tubo digestivo, sin
continuidad anatémica o vascular con la gldndula pan-
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credtica normal. Se estima su presencia en 1 de cada 500
exploraciones endoscépicas altas y del 2-14% de los indi-
viduos en las series autdpsicas'2. Su localizacién mds fre-
cuente es en el estémago, el duodeno y el yeyuno'.
Habitualmente, cursa de modo asintomdtico y es descu-
bierto de forma casual en exploraciones endoscépicas o
intervenciones quirdrgicas. Sin embargo, en ocasiones se
han referido sintomas inespecificos en relacién con ulce-
racion de la mucosa en el estdmago o el duodeno. Més ra-
ras son otras complicaciones, como la hemorragia digesti-
va®, la pancreatitis aguda y crénica?, la obstruccién biliar
e intestinal>®, la degeneracién maligna’ o la distrofia quis-
tica, que es una rara entidad que afecta casi exclusiva-
mente a la pared duodenal, caracterizada por la presencia
de lesiones quisticas intraparietales asociadas a fibrosis y
un notable componente inflamatorio®. En todos los casos
plantea grandes dificultades diagndsticas y terapéuticas al
simular con frecuencia tumores en la cabeza pancreética®.
Presentamos el caso de un paciente con distrofia quistica
de la pared duodenal en el que la ecoendoscopia resultd
de gran utilidad para establecer el diagndstico definitivo y
como guia terapéutica.

OBSERVACION CLINICA

Paciente de 34 afios de edad bebedor de 40 g de etanol al dia y sin otros
antecedentes patoldgicos de interés. Refiere clinica de meses de evolu-
cién consistente en episodios de dolor abdominal de caracteristicas coli-
cas y vomitos. Ingresa por clinica de 4 dias de evolucidn, consistente en
vomitos de repeticion e intolerancia alimentaria.

Inicialmente se decidi6 realizar una endoscopia digestiva alta que puso
de manifiesto la existencia de una estenosis en la rodilla duodenal supe-
rior con pliegues engrosados, edematosos y congestivos que impedia la
progresion del endoscopio. Las biopsias endoscépicas mostraron cam-
bios inflamatorios inespecificos. En estudios posteriores con ecografia
abdominal y tomografia computarizada (TC) se pudo observar un en-
grosamiento de la pared duodenal y la existencia de lesiones quisticas
en la propia pared engrosada (figs. 1 y 2). Para estudiar con detalle la
estructura de la pared duodenal, y por la existencia de una estenosis que
no permitia la progresién del endoscopio, se decidi6 realizar una explo-
racion con minisondas ecograficas de 20 MHz, que puso de manifiesto
cémo las lesiones quisticas dependian de la tercera capa (submucosa)
del segmento duodenal engrosado (fig. 3).

Una vez efectuado el diagndstico de distrofia quistica de la pared duo-
denal, decidimos con ecoendoscopio sectorial, previa profilaxis antibi6-
tica, el estudio ecogréfico del pancreas y la puncién-evacuacion del con-
tenido de las lesiones quisticas (fig. 4). Observamos ecograficamente un
parénquima pancredtico homogéneo sin signos inflamatorios y, al anali-
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Fig. 1. Ecografia abdominal. Engrosamiento de la pared duodenal con
lesiones quisticas alargadas y bilobuladas rodeando la luz de manera
semicircunferencial (flecha).

Fig. 2. Tomografia computarizada abdominal. En una reconstruccion
sagital se observa el engrosamiento de la pared duodenal con lesiones
de aspecto quistico en el interior del segmento engrosado (flecha).

zar el liquido intraquistico, comprobamos una alta concentracién de
amilasa (130.000 U/ml). Tras el procedimiento se pudo progresar el en-
doscopio sin dificultades hasta la segunda porcién duodenal y el pacien-
te evoluciond favorablemente con la desaparicion de los sintomas y una
buena tolerancia a la dieta. En el control ecografico realizado a las 3 se-
manas se comprobé la practica desaparicion de las lesiones quisticas,
permaneciendo el paciente asintomatico trascurridos 7 meses del proce-
dimiento endoscépico.

DISCUSION

La distrofia quistica del pancreas aberrante fue descrita
inicialmente en 1970 por Potet y Duclert’. El desarrollo
de nuevas técnicas no invasivas que permiten obtener
imdgenes de gran resolucién de la pared duodenal ha con-
tribuido a que esta entidad sea reconocida cada vez con
mas frecuencia, ya que se ha descrito en los tltimos afios
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Fig. 3. Exploracion de la pared duodenal con minisonda ecogrdfica de
20 MHz. Lesiones anecoicas de caracteristicas quisticas dependientes
de la tercera capa de la pared duodenal (submucosa).

Fig. 4. Puncion guiada por ecoendoscopia de las lesiones quisticas in-
traparietales.

un mayor nimero de casos, sobre todo en la bibliograffa
europea'®,

Se trata de una entidad infrecuente, aunque probablemen-
te infradiagnosticada, descrita con mayor frecuencia en
pacientes varones (a pesar del predominio del sexo feme-
nino en el diagnostico de pancreas ectdpico referido en
las series autdpsicas), jévenes y con antecedente de con-
sumo de alcohol'!. Puede presentarse como una entidad
aislada, si bien en el 80% de las ocasiones se asocia con
la pancreatitis crénica. Algin autor incluso ha planteado
que estas lesiones quisticas duodenales podrian provocar
estenosis del conducto pancreatico y desempefiar un pa-
pel en el desarrollo de la pancreatitis crénica, especial-
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mente en pacientes jovenes y sin historia previa de eti-
lismo?.

Desde el punto de vista macroscOpico, se caracteriza por
el engrosamiento irregular de la pared duodenal de predo-
minio en el lado pancredtico y por la presencia de quistes
de tamafio variable, hasta 3 cm, en el interior de la pared
engrosada'?. Mds rara ser4 la localizacién géstrica de las
lesiones quisticas'®.

Histolégicamente, las lesiones quisticas, localizadas en la
submucosa o muscular propia, quedan delimitadas por un
epitelio lineal cuboidal similar al de los conductos pan-
credticos. Mientras que en el tejido pancredtico ectdpico
subyacente se observa fibrosis y cambios inflamatorios
crénicos similares a los descritos en la pancreatitis créni-
ca de la glandula normal'2,

Las causas de la aparicién de quistes y los cambios infla-
matorios acontecidos en el pancreas ectépico son desco-
nocidas. Sin embargo, se ha postulado que estas lesiones
podrian ser el resultado de la repeticion de procesos infla-
matorios locales como consecuencia de la obstruccion de
pequeiios ductos excretores en el tejido ectépico?.

Puede ser asintomadtico, pero la mayoria de los pacientes
refieren en el momento del diagndstico sintomas durante
largos periodos de incluso afos, antes de la confirmacion
diagnéstica®. En la mayoria de las ocasiones los sintomas
en el momento del diagnéstico son el dolor abdominal
asociado a nduseas, los vomitos y la pérdida de peso, que
se han relacionado con los cambio inflamatorios, la fibro-
sis local y la estenosis duodenal. Mds raramente, se ha
descrito ictericia en relaciéon con compresioén de la via
biliar®!112,

El desarrollo de las técnicas de imagen en los ultimos
afios ha permitido un mejor conocimiento de esta entidad.
La ecografia transabdominal y la TC abdominal permiten
orientar el diagndstico al mostrar el engrosamiento de la
pared duodenal y las lesiones quisticas que se encuentran
en la propia pared duodenal''"'#!5, En ocasiones se asocia
dilatacion de la via biliar extrahepatica o signos ecografi-
cos de pancreatitis crénica. Otros signos indirectos suges-
tivos pero no diagnésticos de esta entidad son el despla-
zamiento de la arteria gastroduodenal y la dilatacién
gdstrica secundaria a la estenosis duodenal'!.

La ecoendoscopia constituye la técnica mdas util en el
diagndstico de esta entidad al permitir un cuidadoso ané-
lisis de la pared duodenal y, con ello, visualizar con clari-
dad la dependencia de las lesiones quisticas de la tercera
y/o cuarta capas de la pared engrosada y diferenciar esta
entidad de otras lesiones quisticas periduodenales, espe-
cialmente de los tumores pancredticos con componente
quistico asociado, el seudoquiste pancredtico en el con-
texto de una pancreatitis crénica o de lesiones congénitas,
como el quiste de duplicacién duodenal'’. Ademds, esta
técnica permite la puncién guiada por ecoendoscopia, que
aportard informacion diagndstica al obtener un liquido
con altas concentraciones de amilasa que no se encuen-
tran en otras lesiones quisticas de la pared del tubo di-
gestivo'®, Como sucedié en este paciente, puede que sea
preciso realizar la exploracién ecoendoscdpica con mini-
sondas ecogréficas, dada la existencia de estenosis duode-

nal que puede dificultar o impedir la progresién del en-
doscopio!®.

El tratamiento es controvertido y el mas adecuado no ha
sido claramente establecido, siendo durante mucho tiempo
exclusivamente quirdrgico. La duodenopancreatectomia
cefélica representa el procedimiento cldsicamente utiliza-
do® y, sin duda, debe valorarse cuando a pesar de las dis-
tintas técnicas diagndsticas persiste la incertidumbre sobre
la naturaleza tumoral de la lesioén. Otras técnicas quirtrgi-
cas que se ha utilizado han sido la gastroenteroanastomo-
sis!, la quistoyeyunostomia!! y, mas recientemente, una
cirugia mds conservadora, como la reseccién segmentaria
duodenal®.

Como alternativa al tratamiento quirtrgico se ha propuesto
el tratamiento médico con octreotida, que, en dosis de 200
png 2 veces al dia durante 9 meses, parece ser titil para el
control de los sintomas y la reduccién del tamafio de los
quistes®!. Sin embargo, otros autores han referido resulta-
dos contradictorios, incluida la ausencia de respuesta®?3,
Recientemente la puncién-drenaje endoscopico de las le-
siones quisticas intraparietales mediante técnica guiada
por ecoendoscopia se ha propuesto como otra alternativa
al tratamiento quirtrgico. En la serie mads amplia publica-
da hasta el momento?, en la que se incluyen 9 pacientes,
se refiere la desaparicion de los sintomas tras el procedi-
miento endoscdpico en todos los casos y sin complicacio-
nes. Sin embargo, se describe la recidiva de los sintomas
en 4 pacientes en un periodo de seguimiento medio de 2
afios. A pesar de que la eficacia a largo plazo de esta téc-
nica no ha sido claramente establecida, se trata de un pro-
cedimiento sencillo con escasa morbilidad que puede evi-
tar una cirugia de alto riesgo, por lo que parece licito
proponer, en primer lugar, el drenaje bajo control ecoen-
doscépico en casos seleccionados en que los quistes sean
escasos, no dispersos y de tamafio relativamente grande®.
En conclusion, la distrofia quistica de la pared duodenal
probablemente se trate de una entidad mas frecuente de lo
referido en la bibliograffa, cuyo diagndstico precisa un
alto indice de sospecha. La ecoendoscopia permite en es-
tos casos hacer el diagndstico diferencial con otras lesio-
nes quisticas extradigestivas y en casos seleccionados
guiar el tratamiento endoscépico.
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